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Аутоиммунные заболевания печени традиционно вклю-
чают в себя первичный билиарный холангит (ПБХ), ранее
известный как первичный билиарный цирроз, первичный
склерозирующий холангит (ПСХ) и аутоиммунный гепатит
(АИГ). При данной патологии происходит иммуноопосре-
дованное прогрессирующее поражение гепатоцитов и кле-
ток желчных протоков, что может приводить к развитию
цирроза печени и печеночной недостаточности. Кроме то-
го, в течение последних десятилетий получено множество
данных, свидетельствующих о возможности развития вне-
печеночных проявлений данных заболеваний, в частности,

поражения легких, плевры, внутригрудных лимфатических
узлов. Высказываются также предположения о том, что
аутоиммунные заболевания печени следует рассматривать
в качестве системных с полиорганным поражением [1].

При выявлении легочного поражения у пациента с
аутоиммунным заболеванием печени следует проводить
дифференциальную диагностику с системной аутоиммун-
ной патологией, в первую очередь с саркоидозом и IgG4-
ассоциированным заболеванием [2]. В данной ситуации
проведение дифференциальной диагностики может ослож-
няться наличием сходных клинико-рентгенологических
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Àííîòàöèÿ
Ê ïåðâè÷íûì àóòîèììóííûì çàáîëåâàíèÿì ïå÷åíè òðàäèöèîííî îòíîñÿò ïåðâè÷íûé áèëèàðíûé õîëàíãèò, ïåðâè÷íûé ñêëåðîçèðóþ-
ùèé õîëàíãèò è àóòîèììóííûé ãåïàòèò. Íåñìîòðÿ íà ïðåèìóùåñòâåííîå ïîðàæåíèå îðãàíîâ ãåïàòîáèëèàðíîé ñèñòåìû, â òå÷åíèå
ïîñëåäíèõ äåñÿòèëåòèé ïîëó÷åíî ìíîæåñòâî äàííûõ, ñâèäåòåëüñòâóþùèõ â ïîëüçó íàëè÷èÿ âíåïå÷åíî÷íûõ ïðîÿâëåíèé äàííûõ çà-
áîëåâàíèé, â ÷àñòíîñòè, ïîðàæåíèÿ ëåãêèõ â âèäå î÷àãîâûõ è èíòåðñòèöèàëüíûõ èçìåíåíèé ñ âîçìîæíûì ïðîãðåññèðîâàíèåì, ðàç-
âèòèåì ôèáðîçà è äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Ïðè ïîðàæåíèè ëåãêèõ â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ ìîãóò âîâëåêàòüñÿ êàê ïàðåíõè-
ìà îðãàíà, òàê è ñîñóäû, ïëåâðà, âíóòðèãðóäíûå ëèìôàòè÷åñêèå óçëû, ïðè ýòîì íàèáîëåå äîñòîâåðíûì ìåòîäîì, ïîçâîëÿþùèì îöå-
íèòü îáúåì ïîðàæåíèÿ â äåáþòå çàáîëåâàíèÿ è åãî ýâîëþöèþ â äèíàìèêå, ÿâëÿåòñÿ êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ âûñîêîãî ðàçðåøå-
íèÿ. Â ñâÿçè ñ âîçìîæíîñòüþ äëèòåëüíîãî áåññèìïòîìíîãî òå÷åíèÿ ëåãî÷íîãî ïðîöåññà ñ ðàçâèòèåì íåîáðàòèìûõ èçìåíåíèé ó ïà-
öèåíòîâ ñ àóòîèììóííûìè çàáîëåâàíèÿìè ïå÷åíè ïðåäñòàâëÿåòñÿ îáîñíîâàííûì ïðîâåäåíèå ñêðèíèíãîâûõ èññëåäîâàíèé äëÿ
ñâîåâðåìåííîãî âûÿâëåíèÿ è ëå÷åíèÿ ïîðàæåíèé ëåãêèõ â ðàìêàõ äàííîé ïàòîëîãèè. 
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The primary autoimmune liver diseases conventionally include primary biliary cholangitis, primary sclerosing cholangitis and autoimmune hep-
atitis. Despite of primary autoimmune affection of different parts of the hepatobiliary system, in the recent decades, a lot of data has emerged in-
dicating the presence of extrahepatic manifestations of these diseases, in particular, lung lesions, such as nodular and interstitial changes with
possible progression and development of fibrosis and respiratory failure. In case of lungs disease, both pulmonary parenchyma and lung vessels,
pleura, and intrathoracic lymph nodes can be involved. The most sensitive and specific procedure to assess the extent of the lung lesions and
their evolution is high-resolution computed tomography. Due to the possibility of long-term asymptomatic course of the pulmonary disease with
development of irreversible changes in patients with autoimmune liver diseases, it seems reasonable to conduct screening studies aimed at early
detection and treatment of lung lesions in this population.
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АИГ – аутоиммунный гепатит
АМА – антимитохондриальные антитела
ГКС – глюкокортикостероиды
ДСЛ – диффузионная способность легких
ИЗЛ – интерстициальное заболевание легких
ЛАГ – легочная артериальная гипертензия

ЛИП – лимфоцитарная интерстициальная пневмония
НСИП – неспецифическая интерстициальная пневмония
ОБОП – облитерирующий бронхиолит с организующейся 
пневмонией
ПБХ – первичный билиарный холангит
ПСХ – первичный склерозирующий холангит
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признаков, что требует проведения комплексного лабора-
торного обследования, включая серологическое, а в ряде
случаев – биопсии легкого с последующим морфологиче-
ским и иммуногистохимическим исследованием биопсий-
ного материала [3, 4]. В данном обзоре представлены ос-
новные варианты поражения органов дыхательной системы
при аутоиммунных заболеваниях печени, за исключением
осложнений цирроза печени (гепатопульмонального син-
дрома, портопульмональной гипертензии, печеночного гид-
роторакса), так как они не являются специфичными. 

Ïîðàæåíèå ëåãêèõ ïðè ïåðâè÷íîì 
áèëèàðíîì õîëàíãèòå
ПБХ – это хроническое аутоиммунное заболевание,

при котором воспаление, деструкция и фиброз внутрипече-
ночных желчных протоков приводят к развитию цирроза и
печеночной недостаточности. Частота встречаемости ПБХ
варьирует в разных регионах мира и составляет от 40 до
400 на 1 млн населения, чаще болеют женщины среднего
возраста (соотношение женщин и мужчин 9:1 – 12:1). При
ПБХ описаны случаи семейного наследования заболевания,
оно встречается у 4% родственников первой линии и 63%
однояйцевых близнецов, риск у сестер пациенток в 14 раз
выше популяционного; кроме того, может наблюдаться со-
четание ПБХ с другими аутоиммунными заболеваниями,
такими как синдром Шегрена, системная склеродермия,
ревматоидный артрит и др. [5].

Диагноз ПБХ устанавливается при наличии у пациента
двух из трех критериев, предложенных Американской ас-
социацией по изучению болезней печени: 1) длительного
(>6 мес) холестаза с повышением активности щелочной
фосфатазы и/или гамма-глутамилтрансферазы в сыворот-
ке крови; 2) антимитохондриальных антител (АМА) в тит-
ре >1:40 или АМА-М2 антител в любом титре; 3) наличием
гистологических признаков ПБХ по данным биопсии пече-
ни (хронический негнойный деструктивный холангит, ча-
сто гранулематозный, в сочетании с деструкцией междоль-

ковых желчных протоков) [1]. При этом также должен
быть исключен обструктивный холестаз [6].

Обычно диагноз печеночного поражения предшествует
развитию легочной патологии, хотя в литературе описаны
и обратные случаи [1]. Наиболее часто выявляется интер-
стициальное заболевание легких (ИЗЛ), реже – поражение
бронхов или развитие легочной гипертензии (ЛАГ). Раз-
личные варианты легочной патологии, описанные при
ПБХ, представлены в таблице [7].

Субклиническое поражение легких в виде снижения
ДСЛ для газов встречается при ПБХ довольно часто; впер-
вые оно описано R. Rodriguez-Roisin и соавт. в 1981 г. [8].
Позднее P. Uddenfeldt и соавт. [9] сравнили значения функ-
циональных легочных параметров у пациентов с ПБХ
(n=25) и здоровых добровольцев (n=17): снижение функ-
циональных легочных параметров отмечалось у 56% паци-
ентов с ПБХ, снижение ДСЛ – у 36% – достоверно чаще по
сравнению с группой контроля, где ни у одного из пациен-
тов не отмечалось снижения вышеуказанных параметров
[9]. M.J. Krowka и соавт. [10] обследовали 67 некурящих
пациентов с ПБХ и выявили достоверную зависимость
между тяжестью печеночного поражения и ДСЛ. В данном
исследовании не выявлено ассоциации между значениями
функциональных легочных параметров и наличием синдро-
ма Шегрена, а также клинических проявлений портальной
гипертензии [10]. В другом исследовании, включившем 
61 пациента с различными стадиями поражения печени при
ПБХ, снижение ДСЛ отмечалось у 24 (39%) пациентов,
при этом также не выявлено зависимости между ДСЛ и вы-
раженностью печеночного поражения, а также наличием
сопутствующего синдрома Шегрена. Продемонстрирована
статистически достоверная корреляция между снижением
ДСЛ и наличием системной склеродермии, а также наличи-
ем циркулирующих антицентромерных антител [11].
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• легочный фиброз
• лимфоцитарная интерстициальная пневмония (ЛИП)
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(НСИП)
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Гранулематозное поражение легких
Поражение бронхов
Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ)
Легочное кровотечение
Плевральный выпот 
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Âàðèàíòû ïîðàæåíèÿ ëåãêèõ ïðè àóòîèììóííûõ çàáîëåâàíèÿõ ïå÷åíè 

ПБХ характеризуется персистирующей аутоиммунной
активностью с участием Т-лимфоцитов, направленной про-
тив эпителия мелких внутридольковых желчных протоков,
в исходе приводящей к их прогрессирующей деструкции.
Можно предположить, что сходная аутоиммунная актив-
ность при ПБХ также направлена и на альвеолярный эпи-
телий. В одном из исследований, посвященных выявлению
субклинического альвеолита у пациентов с ПБХ, авторы
сравнили клеточный состав лаважной жидкости пациентов
с ПБХ, алкогольным циррозом печени и здоровых добро-
вольцев. У значительной части пациентов с ПБХ выявлены
признаки субклинической альвеолярной инфильтрации,
преимущественно состоящей из CD4-лимфоцитов и акти-
вированных альвеолярных макрофагов. Одним из
ограничений данного исследования было сопутствующее
наличие синдрома Шегрена у 7 из 12 пациентов [7]. Так как
до 44% пациентов с синдромом Шегрена имеют признаки
субклинического альвеолита, однозначно установить при-
чину развития изменений в легких невозможно [12]. 
M.A. Spiteri и соавт. [13] исследовали клеточный состав ла-
важной жидкости у пациентов с саркоидозом, ПБХ без
клинических признаков поражения легких и здоровых доб-
ровольцев. У всех пациентов с легочным саркоидозом вы-
являлся лимфоцитарный альвеолит, при этом доля лимфо-
цитов в лаважной жидкости составляла 29,2%. У 6 из 
10 пациентов с ПБХ выявлялись признаки альвеолита с
уровнем лимфоцитов 27,6%. При сравнении пациентов с
ПБХ и саркоидозом отмечены сопоставимые значения со-
отношения CD4/CD8 лимфоцитов (4,13 и 5,6 соответствен-
но). Важно отметить, что у 5 из 6 пациентов с признаками
альвеолита по данным бронхоальвеолярного лаважа, не-
смотря на нормальную рентгенографическую картину и
отсутствие отклонений при физикальном осмотре, выявле-
ны интерстициальные изменения в легких по результатам
компьютерной томографии (КТ) органов грудной клетки. 

Наиболее распространенным вариантом поражения лег-
ких в рамках ПБХ являются различные типы ИЗЛ; частота
их составляет приблизительно 15% [14]. По данным миро-
вой литературы известно, что ПБХ может быть ассоцииро-
ван с развитием различных типов ИЗЛ, таких как легочный
фиброз (рис. 1), ЛИП, НСИП, ОБОП, а также гранулема-
тозное поражение легких, морфологически сходное с сар-
коидозом (рис. 2). Одновременное наличие синдрома 
Шегрена у пациентов с ПБХ повышает риск развития ИЗЛ.
В исследовании, включавшем 109 пациентов с ПБХ, одно-
временное наличие синдрома Шегрена отмечалось у 
46 (42,2%) пациентов. Частота встречаемости ИЗЛ у паци-
ентов с ПБХ и синдромом Шегрена составила 21,7%, тогда
как у пациентов без синдрома Шегрена – всего 1,6% [15].
Тем не менее развитие ИЗЛ часто имеет место и у пациен-
тов с ПБХ без сопутствующей аутоиммунной патологии,
что указывает на прямую связь развития ИЗЛ с данным
аутоиммунным заболеванием печени. М. Shen и соавт. [6]
систематически исследовали развитие ИЗЛ в качестве
осложнения ПБХ в проспективном исследовании, включав-
шем 178 пациентов, с длительностью наблюдения 6 лет.
Частота развития ИЗЛ составила 15,7% (n=28). Из всех па-
циентов с ИЗЛ у 53,6% отмечалось наличие респираторной
симптоматики, а у 88,2% выявлялись рестриктивные вен-
тиляционные нарушения и/или снижение ДСЛ. 

По результатам одного из исследований, основным ги-
стопатологическим вариантом ИЗЛ, ассоциированным с
ПБХ, была ЛИП [6]. Несмотря на больший риск развития
ЛИП при наличии синдрома Шегрена, рентгенологическая
и морфологическая картина ЛИП описана также у пациен-
тов с изолированным ПБХ. По данным гистологического

исследования биоптатов легких у 5 пациентов с ИЗЛ и
ПБХ, М. Shen и соавт. [6] выявили картину, соответствую-
щую ЛИП, у троих из них; у остальных двух пациентов ги-
стологическая картина соответствовала интерстициально-
му легочному фиброзу. 

По данным другого клинического обзора, частота раз-
вития легочного фиброза при ПБХ составила <5% [17].
Морфологически легочный фиброз, ассоциированный с
ПБХ, соответствует обычной интерстициальной пневмо-
нии. P.L. Golding и соавт. [18] выявили рентгенологические
и функциональные изменения, соответствующие легочно-
му фиброзу, у 9 (13%) из 70 пациентов с ПБХ; однако по
данным биопсии диагноз легочного фиброза подтвержден
только у двух пациентов. 

ОБОП также может являться одним из внепеченочных
проявлений ПБХ, особенно у пациентов с другими ассо-

Ðèñ. 1. Óòîëùåíèå ìåæäîëüêîâûõ ïåðåãîðîäîê ñ ôîðìè-
ðîâàíèåì òðàêöèîííûõ áðîíõîýêòàçîâ è î÷àãîâ òðàíñ-
ôîðìàöèè ëåãî÷íîé òêàíè ïî òèïó «ñîòîâîãî ëåãêîãî», ñî-
îòâåòñòâóþùèå èíòåðñòèöèàëüíîìó ëåãî÷íîìó ôèáðîçó, ó
ïàöèåíòà ñ ÏÁÕ-ÈÇË [14] 

Ðèñ. 2. Äàííûå ÊÒ âûñîêîãî ðàçðåøåíèÿ, äåìîíñòðèðóþ-
ùèå ìóëüòèôîêàëüíûå, ïåðèôåðè÷åñêè ðàñïîëîæåííûå
çîíû êîíñîëèäàöèè è óïëîòíåíèÿ ïî òèïó ìàòîâîãî ñòåê-
ëà, à òàêæå ïðèçíàê «ãàëî» ó ïàöèåíòà ñ ãðàíóëåìàòîçíûì
ïîðàæåíèåì ëåãêèõ ïðè ÏÁÕ [16] 



циированными системными заболеваниями соединительной
ткани; в то же время ОБОП может развиваться и при изо-
лированном ПБХ. Данный вариант ИЗЛ должен включать-
ся в круг дифференциальной диагностики при неразрешаю-
щейся пневмонии у пациентов с ПБХ. E.S. Strobel и соавт.
[19] описали клинический случай ПБХ с ИЗЛ, при кото-
ром у пациента по данным морфологического исследования
биоптата легкого одновременно выявлены признаки
ОБОП, ЛИП и деструктивного бронхиолита. Данная карти-
на множественных изменений соответствовала двухэтапно-
му клиническому течению заболевания и стала основой для
выбора терапии. Первая фаза заболевания наиболее веро-
ятно соответствовала ОБОП и характеризовалась быстрым
(в течение 1 нед) ответом на терапию глюкокортикостерои-
дами (ГКС), а вторая фаза – ЛИП. Наблюдалось медленное
(более года) разрешение патологического процесса при до-
бавлении к терапии цитостатиков (азатиоприна). 

Несмотря на то что саркоидоз не соответствует крите-
риям аутоиммунного заболевания, поражение легких в виде
саркоидоподобной гранулематозной реакции может иметь
место при различных аутоиммунных заболеваниях, в том
числе при ПБХ. По данным серии аутопсийных исследова-
ний 120 пациентов с ПБХ, распространенные гранулема-
тозные изменения в легких без формирования фиброза
описаны у 2 (1,6%) пациентов; у одного из них выявлялся
интерстициальный паттерн изменений по данным рентгено-
графии органов грудной клетки и снижение ДСЛ [20].
J.G.Wallace и соавт. [21] описали четверых пациентов с
ПБХ и синдромом Шегрена с поражением легких: вариан-
ты легочной патологии включали в себя интерстициальный
фиброз с признаками васкулита, лимфоцитарный бронхио-
лит и гранулематозное поражение легких. I. Franco и соавт.
[16] описали дебют ПБХ с гранулематозного поражения
легких, с последующим развитием печеночного процесса
(рис. 3, см. на цветной вклейке). 

Клинические, рентгенологические и функциональные
данные обследования при ИЗЛ-ПБХ соответствуют тако-
вым при других формах ИЗЛ. Респираторные симптомы
отмечаются у 50% пациентов с вовлечением в патологиче-
ский процесс легких. Наиболее частыми жалобами являют-
ся одышка (>50% пациентов) и кашель (>35% пациентов).
По данным объективного обследования может выявляться
крепитация, чаще в нижних отделах легких (>35% пациен-
тов) [6]. Наиболее частым функциональным нарушением
является снижение ДСЛ [1].

Сведения о лечении ИЗЛ в рамках ПБХ весьма ограни-
ченны. Согласно данным мировой литературы, пациенты с
ИЗЛ при ПБХ демонстрируют различную чувствитель-
ность к терапии ГКС и цитостатиками, в частности, ци-
клоспорином и азатиоприном. Эта гетерогенность может
быть следствием наличия различных гистопатологических
вариантов заболевания, которые не всегда клинически раз-
личимы. Кроме того, при ПБХ с развитием ИЗЛ, как и в
случае изолированного поражения печени, иммуносупрес-
сивная терапия не оказывает влияния на прогрессирование
печеночного процесса [1]. С целью определения предикто-
ров эффективности того или иного вида иммуносупрессив-
ной терапии при различных вариантах ИЗЛ, ассоциирован-
ных с ПБХ, требуется проведение крупных рандомизиро-
ванных клинических исследований с длительным периодом
наблюдения. 

В рамках внепеченочных проявлений ПБХ в литерату-
ре описаны редкие случаи бронхообструктивного синдрома
при поражении дыхательных путей. В частности, G. Chatté
и соавт. [22] представили клинический случай развития
лимфоцитарного бронхита и бронхиолита у пациента с

ПБХ. Еще в одном исследовании признаки умеренной
бронхообструкции описаны у 4 из 67 пациентов с ПБХ [7].

При ПБХ также может развиваться поражение легоч-
ных сосудов с развитием ЛАГ. Несмотря на наличие досто-
верной корреляции между наличием портальной гипертен-
зии при циррозе печени и развитием ЛАГ, более чем у 30%
пациентов с ЛАГ при ПБХ не отмечено признаков порталь-
ной гипертензии, что предполагает наличие других меха-
низмов поражения сосудов легких при данном аутоиммун-
ном заболевании [23]. В проспективном исследовании,
включавшем 178 пациентов с ПБХ с периодом наблюдения
6 лет, частота развития ЛАГ составила 11,8% (n=21) [6]. 
В данной группе пациентов у четверых отмечалась ЛАГ
умеренной или тяжелой степени, а один из пациентов умер
вследствие развития правожелудочковой сердечной недо-
статочности, что указывает на возможность неблагопри-
ятного прогноза при ПБХ, связанного непосредственно с
внепеченочным поражением. 

Ïîðàæåíèå ëåãêèõ ïðè ÏÑÕ
ПСХ, так же как ПБХ, относится к идиопатическим хо-

лестатическим заболеванием печени. В патологический
процесс вовлекаются как внутри-, так и внепеченочные
желчные протоки, в которых текущий воспалительный
процесс в сочетании с формированием грануляционной
ткани и фиброза ведет к прогрессирующему нарушению
оттока желчи и развитию холестаза. В противоположность
ПБХ, ПСХ в 2 раза чаще поражает молодых мужчин (сред-
ний возраст на момент постановки диагноза – 40 лет) и в
70–80% случаев ассоциирован с воспалительными заболе-
ваниями кишечника, чаще с язвенным колитом [24]. 

Диагноз ПСХ основывается на наличии характерных
изменений крупных желчных протоков по данным эндоско-
пической ретроградной холангиопанкреатографии либо не-
инвазивной магнитно-резонансной холангиопанкреатогра-
фии или на выявлении специфических гистологических
признаков (склероз стенок протоков и перидуктальный
фиброз) при отсутствии вторичных причин обструктивно-
го холангита (врожденных аномалий гепатобилиарной си-
стемы, послеоперационных осложнений и др.) [25]. Ауто-
иммунный характер поражения при данной патологии под-
тверждается наличием перинуклеарных антинейтрофиль-
ных цитоплазматических антител (р-АNCA, до 74% паци-
ентов), антиядерных антител (ANA, до 77% пациентов), а
также антител к гладкомышечным клеткам (SMA, до 83%
пациентов) [24]. 

Поражение легких при ПСХ, кроме ИЗЛ, сходного с
саркоидозом, может проявляться развитием интерстици-
ального фиброза, организующейся пневмонии и геморраги-
ческого альвеолита. Наличие язвенного колита в сочетании
с ПСХ, а также без него, тоже может быть ассоциировано
с различными легочными проявлениями, такими как хрони-
ческий бронхит, бронхоэктазы и заболевания плевры [1]. 

В настоящее время отсутствуют клинические рекомен-
дации по лечению легочных проявлений при ПСХ, однако в
ряде исследований описана эффективность терапии ГКС и
цитостатиками (циклофосфамид). Интересно, что в иссле-
довании P.Jonard и соавт. [26] у пациентки 47 лет с клини-
ко-рентгенологической картиной легочного фиброза, под-
твержденной по данным гистологического исследования,
отмечался положительный эффект от приема ГКС. Так
же, как и в случае с ПБХ, для оценки эффективности раз-
личных режимов иммуносупрессивной терапии при пора-
жении легких у пациентов с ПСХ требуется проведение
рандомизированных клинических исследований с длитель-

Ë.À. Àêóëêèíà è ñîàâò. 
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Âàðèàíòû ïîðàæåíèÿ ëåãêèõ ïðè àóòîèììóííûõ çàáîëåâàíèÿõ ïå÷åíè 

ным периодом наблюдения, что, однако, может быть за-
труднено в связи с редкостью данной патологии. 

Ïîðàæåíèå ëåãêèõ ïðè ÀÈÃ
АИГ называют неразрешившееся воспаление печени

неизвестной этиологии, характеризующееся иммунным от-
ветом, направленным против печеночной ткани, ведущим к
деструкции паренхимы печени. Заболевание характеризу-
ется перипортальным или более обширным воспалитель-
ным процессом, наличием гипергаммаглобулинемии и тка-
невых аутоантител и в большинстве случаев отвечает на
иммуносупрессивную терапию. 

Распространенность АИГ составляет 10–20 случаев на
100 тыс. населения, заболеваемость выше среди женщин
(соотношение женщин и мужчин 3,5:1) [27]. Симптомы за-
болевания неспецифичны и включают общую слабость
(утомляемость), снижение аппетита, боли в суставах, боли
в животе и желтуху. У 25% пациентов начальный период
заболевания протекает бессимптомно. По данным лабора-
торного обследования могут выявляться повышение актив-
ности трансаминаз, гипергаммаглобулинемия, наличие
аутоантител – ANA, SMA, а также антител к микросомам
печени и почек 1-го типа (LKM-1). 

В рамках легочного поражения при АИГ описаны еди-
ничные клинические случаи развития ИЗЛ, в частности,
интерстициального фиброза и ЛИП [25]. Следует отме-
тить, что опубликованные в течение последних двух деся-
тилетий результаты исследований изменили мнение отно-
сительно частоты встречаемости ИЗЛ у пациентов с АИГ.
В настоящее время считается, что легочные осложнения
при АИГ, после исключения сопутствующей HCV-инфек-
ции [28], а также ятрогенных причин развития ИЗЛ, встре-
чаются гораздо реже, чем считалось ранее [26]. ГКС и аза-
тиоприн являются основой иммуносупрессивной терапии
при АИГ [29]; они также продемонстрировали эффектив-
ность в лечении легочных проявлений данного заболевания
[27]. 

Çàêëþ÷åíèå
Согласно современным представлениям, аутоиммунные

заболевания печени могут быть ассоциированы с различ-
ными вариантами поражения легких, что указывает на не-
обходимость мультидисциплинарного подхода к лечению
данной группы пациентов. Учитывая возможность отсро-
ченного развития поражения органов при аутоиммунных
заболеваниях печени, обоснованным представляется дина-
мический контроль состояния респираторной системы с
целью раннего выявления и лечения внепеченочных про-
явлений при данной патологии. ПБХ в настоящее время яв-
ляется наиболее изученным первичным аутоиммунным за-
болеванием печени в отношении его легочных проявлений.
Принимая во внимание достаточно высокий риск наличия
ИЗЛ, всем пациентам с ПБХ рекомендовано проведение
КТ органов грудной клетки в сочетании с легочными функ-
циональными тестами для максимально раннего выявления
интерстициальных поражений легких. В то же время с усо-
вершенствованием диагностических подходов к диагности-
ке АИГ и ПСХ может быть получено большее количество
данных о поражении легких в рамках данных нозологий. 

Легочные поражения при аутоиммунных заболеваниях
печени отличаются выраженным полиморфизмом, однако
в настоящее время имеются лишь ограниченные данные от-
носительно эффективности различных групп иммуносу-
прессивных препаратов для их лечения. С учетом достаточ-
но частого выявления патологии легких при аутоиммунных
заболеваниях печени, с одной стороны, и в ряде случаев бо-
лее тяжелого течения легочного процесса, по сравнению с
печеночным, – с другой, представляется обоснованным
проведение крупных рандомизированных клинических ис-
следований с целью разработки протоколов иммуносупрес-
сивной терапии для лечения данной патологии, а также ме-
тодов динамического контроля за его эффективностью. 
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